MONOGRAPH IE 


Approche syndromique 
de I'epilepsie : utilite pour 
les choix therapeutiques 

« Crude classification and false classification 
are the course of a normal life ». 

G. B. Shaw 

L'extreme diversity des epilepsies rend difficile leur classification 
selon les seuls criteres cliniques et electro-encephalographiques, 
d'ou une approche syndromique incluant outre le type de la crise, 
des criteres etiologiques et pronostiques. Elle permet de mieux 
adapter la prescription des medicaments anti-epileptiques 
et d'ecarter ceux qui risquent d'aggraver la maladie. 


Sophie Dupont * 

L a necessite d’une classification des epilepsies a vu le 
jour des le xix" siecle. Jackson, epileptologue anglo- 
saxon et precurseur dans le domaine, a ainsi redige 
des 1874 un traite sur le besoin d’une classification inti- 
tule On classification and on methods of investigation} Ulte- 
rieurement, Merlis 2 va, dans les annees 1970, proposer 
une classification intemationale des epilepsies. Mais c’est 
grace aux travaux de l’ecole neuro-pediatrique de Mar- 
seille qu’en 1989 est etablie l’actuelle classification syn- 
dromique des epilepsies, qui reste a ce jour la reference en 
epilepsie. 3 

POURQUOI UNE CLASSIFICATION 
SYNDROMIQUE ? 


Depuis 1981, il existe une classification des crises epi- 
leptiques 4 distinguant les crises generalisees (absences. 


myoclonies, crises toniques, atoniques, cloniques, crises 
tonico-cloniques) des crises partielles (simples [sans alte- 
ration du contact], complexes [avec alteration du contact] 
ou secondairement generalisees). Cette classification 
repose sur les seuls criteres cliniques et electro-encepha- 
lographiques. 

Cependant, I’epilepsie regroupe, sous un terme gene- 
rique global, un ensemble tres distinct et heteroclite d’en- 
tites qui ne peuvent se resumer a une seule description 
des crises qui les constituent. D’ou l’emergence de la 
notion de syndromes qui regroupe des entites relative- 
ment homogenes caracterisees par des types de crises, 
une ou des causes et un pronostic global communs. 

La classification syndromique s’est au depart revelee 
tres utile pour les etudes epidemiologiques, son interet 
therapeutique et pronostique est devenu criant depuis 
quelques annees. 


* Unite d'epileptologie, clinique Paul Castaigne, groupe hospitalier La Pitie-La Salpetriere, 75651 Paris Cedex 13. 
Courriel : sophie.dupont@psl.ap-hop-paris.fr 
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EPILEPSIES APPROCHE SYNDROMIQUE DF 1EPILEPSIE 


Classification intemationale des epilepsies 
et syndromes epileptiques (simplifiee). 1989 


I Epilepsies et syndromes epileptiques focaux 

■ Idiopathiques, lies a Cage 

Epilepsie benigne de I'enfance a paroxysmes rolandiques 
Epilepsie benigne de I’enfance a paroxysmes occipitaux 
Epilepsie primaire de la lecture 

■ Symptomatlques 

Syndrome de Kojewnikoff (epilepsie partielle continue) 

Epilepsies lobaires (temporales, frontales, parietales, occipitales) 

iCryptogeniques 

I Epilepsies et syndromes epileptiques generalises 

■ Idiopathiques, lies a I'age 
Convulsions neonatales familiales benignes 
Convulsions neonatales benignes 
Epilepsie myoclonique benigne de I'enfance 
Epilepsie-absence de I'enfant 
Epilepsie-absence de I'adolescent 
Epilepsie myoclonique juvenile 
Epilepsie a crises grand mal du reveil 

Epilepsies autres (modalites specifiques de declenchement...) 

■ Cryptogeniques ou symptomatiques 

Syndrome de West* 

Syndrome de Lennox-Gastaut** 

Epilepsie avec crises myoclono-astatiques (syndrome de Doose) 
Epilepsie avec absences myocloniques 

■ Symptomatiques 

Sans etioloqie specifigue 
Encephalopathie myoclonique precoce 
Encephalopathie infantile precoce avec suppression-bursts 
(syndrome d’Ohtahara) 

Etioloqie specifigue 

Epilepsies myocloniques progressives 

Divers 

I Epilepsies dont le caractere focal ou generalise n'est pas 
determine 

I Syndromes speciaux 

Crises situationnelles 
Crise isolee, etatde mal isole 

IIMIHUI * Syndrome de West : syndrome des spasmes 
infantiles associant chez le nourrisson la survenue brutale 
de spasmes en flexion ou en extension, un arret du 
developpement psychomoteur et une tres importante 
perturbation de I’EEG (hypsarythmie). L’evolution se fera 
le plus souvent dans un deuxieme temps vers un syndrome 
de Lennox-Gastaut (v. supra ) ou peut etre plus rarement 
favorable. 


QU'EST-CE QUE LA CLASSIFICATION 
INTERNATIONALE DES SYNDROMES 
EPILEPTIQUES ? 

L’analyse syndromique adoptee en 1989 par la classifica- 
tion intemationale 3 (tableau 1) repose sur plusieurs criteres. 

Des criteres electro-cliniques : 

- caracterisation semiologique de l’epilepsie : differents 
types de crises rencontrees avec leur description, leur 
topographie eventuelle, leur frequence et leur severite ; il 
faut bien noter qu’un syndrome ne comporte pas un type 
unique de crises partielles ou generalisees ; il existe une 
association pour un syndrome donne de differents types 
de crises generalisees (p. ex. : absence + crises tonico- 
cloniques, ou myoclonies + crises tonico-cloniques) ou 
partielles (p. ex. : crises partielles simples + crises partielles 
complexes + crises secondairement generalisees) ; 

- contexte clinique sous-jacent : antecedents person- 
nels et familiaux, age de debut, evolution, symptomes 
neurologiques ou extraneurologiques associes ; 

- donnees electro-encephalographiques critiques et 
intercritiques. 

Des criteres etiologiqu.es fondes sur les donnees de 
l’imageiie cerebrale, de la biologie ou encore de la gene- 
tique. 

Des criteres pronostiques determinant la severite du 
syndrome. 

Ces differents criteres vont s’assembler pour caracteri- 
ser les syndromes epileptiques avec une subdivision selon 
deux grands axes : 

- un axe topographique oil Ton distingue les epilepsies 
focales, generalisees ou encore les epilepsies dont le 
caractere focal ou generalise n’est pas determine ; 

- un axe etiologique individualisant les epilepsies idio- 
pathiques (predisposition genetique sans lesions cerebra- 
les retrouvees), symptomatiques (cause averee : lesion 
cerebrale, anomalie metabolique, biologique) ou crypto- 
geniques (supposee symptomatique mais cause non 
retrouvee ace jour) [fig. 1]. 

UTILITE PRATIQUE DE LA CLASSIFICATION 
SYNDROMIQUE 

Apport therapeutique 

L’utilisation generalisee de la classification syndro- 
mique des epilepsies a permis d’etablir la reponse phar- 
macologique specifique des differents syndromes epilep- 
tiques. Cette pharmacoreactivite repose tres certainement 
sur des mecanismes physiopathologiques specifiques des 
differents syndromes epileptiques. 

Approche syndromique des traitements 
anti-epileptiques 

Elle repose sur deux concepts : l’aggravation potentielle 
des crises par certains medicaments anti-epileptiques ; le 


252 


LA REVILE Dll PRATICIEN / 20D5 : 55 


EPILEPSIE MONOCLONIQUE JUVENILE 


Criteres electro-diniques 


Criteres etiologiques 


Criteres pronostiques 


► Myoclonies au reveil 
t Crises tonico-cloniques 

I Examen neurologique normal 
t Developpement normal 

t Electro-encephalogramme : 
polypointes ondes generalises 


I Caractere polygenique 

► Absence de lesion cerebrale 
(IRM normale) 


I Pharmacosensible 
l Pharmacodependant 



Epilepsie generalisee 
idiopathique 


Syndrome idiopathique 


HI Exemple pratique de I'etablissement de la classification syndromique, cas de I'epilepsie myoclonique juvenile. 


caractere pharmacosensible, dependant ou resistant de 
certains syndromes epileptiques. 

Aggravation potentielle des crises par les traitements 
anti-epileptiques 

Certains medicaments anti-epileptiques sont suscepti- 
bles d’aggraver les crises d’epilepsie en frequence ou en 
intensite. Le caractere partiel ou generalise des crises 
semble etre un element determinant de l’aggravation. Le 
choix du medicament anti-epileptique impose done une 
bonne connaissance de l’axe topographique de la classifi- 
cation syndromique (les medicaments des epilepsies foca- 
les etant tres a risque d’aggraver certains types de crises 
generalisees type absences ou myoclonies). Cependant, il 
faut toujours garder a l’esprit que, face a une aggravation 
de la frequence des crises d’epilepsie chez un patient 
donne, differents mecanismes doivent etre recherches 
(fig-2). 5 

Pour ce qui est des crises generalisees, les absences ou 
les myoclonies sont les plus a risque d’aggravation. Les 
absences peuvent etre aggravees par la carbamazepine, l’ox- 




1 EST N 


VEA 

■ 


Le type de syndrome epileptioue conditionne : 


le choix du traitement medicamenteux anti-epileptique ; 
I'information apportee au patient quant au pronostic de son 
epilepsie (pharmacosensibilite ou non, duree du traitement, 
pronostic cognitif). 


carbazepine, la phenytoine, la gabapentine, le vigabatrin, et 
la tiagabine ; 6 les myoclonies par la carbamazepine en tout 
premier lieu , 7 mais aussi l’oxcarbazepine (par assimilation 
aux effets de la carbamazepine), la phenytoine, le vigaba- 
trin, la tiagabine, la gabapentine et parfois la lamotrigine , 8 
notamment dans les epilepsies myocloniques severes. II 
faut noter que la phenytoine peut avoir un effet particulie- 


Aggravation frequence-intensite des crises 


Intolerance au medicament ? 
I Faire EEG (encephalopathie ?) 

I Doser medicament (surdosage ?) 

Erreur syndromique ? 
w I Reprendre histoire Clinique 
I Refaire EEG, revoir IRM 

Observance ? 
h* I Doser medicament 


Fluctuation naturelle epilepsie ? 

^ I Se donner delai d'observation 

Reaction idiosyncratique ? 

I Changer de medicament anti-epileptique 


I' C1ES3 Demarche diagnostique face a une aggravation de 
la frequence ou de I'intensite des crises. 

EEG : electroencephalogramme ; IRM : imagerie par resonance 
magnetique. 
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EPILEPSIES APPROCHF SYNDROMIQUF DF L'EPII.EPSIF 


Pronostic des differents syndromes 
epileptiques 


PRINCIPAL SYNDROME EPILEPTIQUE 

PRONOSTIC 

1 Epilepsie a paroxysmes rolandiques 


(epilepsie focale idiopathique) 

Tres bon 

1 Epilepsies generalises idiopathiques 

Bon 

1 Epilepsies focales cryptogeniques 

Variable 

ousymptomatiques 


1 Epilepsies generalises cryptogeniques 

Generalement 

ousymptomatiques 

mauvais 


IWlltHM D'apres ref n°1. 


rement aggravant dans les epilepsies myocloniques pro- 
gressives de type Unverricht-Lundborg*. 5 II semblerait 
egalement que les benzodiazepines, surtout prescrites en 
intraveineux, puissent parfois aggraver les crises toniques 
dans les encephalopathies epileptiques type Lennox-Gas- 
taut** 6 alors que la carbamazepine pourrait avoir un effet 
parfois aggravant dans les crises atoniques, mais aussi 
qu’elle est generalement tres efficace sur les crises 
toniques. II n’a pas jusqu’ici ete decrit d’effet aggravant 
des medicaments anti-epileptiques sur les crises gene- 
ralisees tonico-cloniques. 

H n’est pas decrit dans les publications, a propos des 
crises partielles, d’effet aggravant per se des anti-epilep- 


tiques. 10 II existe une exception notable cependant : l’epi- 
lepsie a paroxysme rolandique, epilepsie partielle idiopa- 
thique reputee benigne du jeune enfant, oil il a ete mis en 
evidence des aggravations de la frequence des crises avec 
la carbamazepine et peut-etre aussi le phenobarbital. 11 

La figure 3 resume le spectre d’ action par type de crises 
des differents medicaments anti-epileptiques. 

Ce caractere aggravant potentiel des anti-epileptiques 
doit etre bien connu car, en cas d’ utilisation prolongee et 
inadaptee d’un medicament non approprie sur le plan 
syndromique, il a ete decrit des transformations du 
tableau clinique avec evolution vers d’autres syndromes 
epileptiques de mauvais pronostic. 

Les mecanismes de l’aggravation ne sontpas bien connus ; 
ils pourraient etre lies au mecanisme d’action des medica- 
ments. Ainsi, les anti-epileptiques purement proGABAer- 
giques (vigabatrin, tiagabine. . .) sont-ils particulierement 


* Maladie d’Unverricht-Lundborg : forme d’epilepsie myoclonique pro- 
gressive a transmission autosomique recessive se caracterisant par des 
crises comitiales, des myoclonies refractaires aux medicaments, un syn- 
drome cerebelleux invabdant et une deterioration intellectuelle plus ou 
moins marquee, le tout devolution lente mais progressive et ineluctable 
(autrefois appelee myoclonus balte ou mediterranean). 

** Encephalopathie de Lennox-Gastaut : encephalopathie epileptique 
severe debutant le plus souvent dans la petite enfance, se caracterisant 
par l’association de crises comitiales pharmacoresistantes, notamment de 
crises atoniques, responsables de chutes et de traumatismes craniens a 
repetition, d’un retard psychomoteur et de troubles du comportement. 
La cause (malformation du cortex cerebral) est parfois retrouvee. 


Depakine 

Crises partielles 

Crises tonico- 
cloniques 

Crises toniques 
atoniques 

Myoclonies Absences 

Zarontin 





Tegretol 


Di-Hydan 



Gardenal 



Lamictal 



Epitomax 





Keppra 





Felbamate 





Trileptal 





Neurontin/ 

Sabril/Gabitril 




IB Spectre d'act ivite des medicaments anti-epileptiques. 
^ m AMM ; _ _ _ Pas I'AMM, mais a priori non aggravant. 
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Genetique de Fepilepsie : progres et complexite 


L a genetique des epilepsies a considera- 
blement progresse ces dernieres 
annees. Tous les modes de transmission 
peuvent se rencontrer : autosomique (domi- 
nant ou recessif), chromosomique lie a I'X, 
mitochondrial ou complexe. Dans la majorite 
des cas, I'heredite s'avere complexe, c’est-a- 
dire qu’elle est le fruit d'une interaction entre 
des genes de susceptibilite propres a I'individu 
et des facteurs d'environnement. Cette here- 
dite complexe rend difficiles les correlations 
phenotype-genotype (un meme phenotype 
pouvant resulter de genotypes differents ou 
un meme genotype pouvant s'exprimer par 
des genotypes variables) et aleatoires des 
debouches therapeutiques (tableau). 1 ' 4 

EPILEPSIES IDIOPATHIQUES 

Les progres de la genetique ont bien 
entendu surtout concerne les epilepsies 


idiopathiques, epilepsies dont la definition 
postule le fondement genetique. La majo- 
rite des epilepsies idiopathiques (epilep- 
sie-absence, epilepsie myoclonique juve- 
nile, epilepsie avec crises grand mal du 
reveil) possedent une heredite complexe. 
Neanmoins, des formes rares a transmis- 
sion monogenique ont ete recemment 
identifies et de nouveaux syndromes 
(non encore repertories dans la classifica- 
tion syndromique) ont ainsi vu le jour : epi- 
lepsie generalisee avec crises febriles 
« plus », epilepsie myoclonique severe de 
I'enfant (syndrome de Dravet), epilepsie 
temporale laterale autosomique domi- 
nante, epilepsie frontale nocturne autoso- 
mique dominante. Dans la majorite des 
cas, ces epilepsies idiopathiques monoge- 
niques semblent etre liees a des maladies 
des canaux ( channeiopathies ) et resulter 


de mutations dans des genes codant des 
canaux ioniques, voltage-dependants 
(canaux sodiques, canaux chlore, canaux 
potassiques) ou ligand-dependants 
(recepteurs GABAa, recepteurs nicoti- 
niques). Dans ces formes genetiques 
monogeniques, le phenotype est deter- 
mine par une mutation dans un gene dit 
majeur codant un canal ; cependant, il 
peut exister dans un meme syndrome, a 
priori homogene, des variations phenoty- 
piques ou de penetrance que I'on tente 
d'expliquer par I'interaction avec d'autres 
genes dits mineurs et les facteurs environ- 
nementaux. On ne dispose pas, a I'heure 
actuelle, de diagnostic genetique de rou- 
tine pour ces epilepsies idiopathiques 
monogeniques, et seuls quelques labora- 
toires hyperspecialises peuvent recher- 
cher les mutations decrites. 


RECAPITULATE DES DONNEES ACTUELLES SUR LA GENETIQUE DES EPILEPSIES 


Epilepsies idiopathiques 




LOCALISATION 

CHROMOSOMIQUE 

GENE 

PRODUIT DU GENE 



2q24 

SCNA1A 

Canal Na++ (al) 


GEFS+ ( generalized epilepsy 

2q24 

SCNA2A 

Canal Na++ (cx2) 


febrile seizures plus) 

19q13 

SCN1B 

Canal Na++ (|31) 

GENERAUSEES 


5q31 

GABRG2 

Recepteur GABAa (y2) 

MONOGENIQUES 

Syndrome de Dravet 


SCNA1A 

Canal Na++ (al) 



GABRG2 

Recepteur GABAa (y2) 


Forme AD d’EMJ 

5q34 

GABRA1 

Recepteur GABAa (al) 


BFNC* 

20Q13 

KCNQ2 

Canal K+ 


EMJ (forme commune) 




GENERAUSEES 

POLYGENIQUES 

Epilepsie absence 
(forme commune) 

Differents genes de susceptibilite decrits 

Epilepsie avec crises grand mal 
du reveil (forme commune) 





ADNFLE 

20Q13 

CHRNA4 

Recepteur nicotinique (a4) 

FOCALES 

1021 

CHRNB2 

Recepteur nicotinique (pS2) 

MONOGENIQUES 

ADLTE 

10q24 

LG 11 

Proteine LRG 


BFNIS 

2q24 

SCN2A 

Canal Na++ (a2) 


■Nun™ Forme AD d’EMJ : forme autosomique dominante d'epilepsie myoclonique juvenile ; BFNC : convulsions neonatales familiales benignes; 
* serait une forme d'epilepsie focale pour certains; ADNFLE: epilepsie frontale nocturne autosomique dominante; ADTLE: epilepsie temporale 
laterale autosomique dominante; BFNIS: crises infantiles neonatales familiales benignes. 


► 
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EPILEPSIES APPROCHE SYNDROMIQUF DF L'EPII.EPSIF 


► 


EPILEPSIES SYMPTOMATIQUES 

Pour ce qui est des epilepsies generali- 
ses symptomatiques, ce sont essentielle- 
ment les epilepsies myocloniques progressi- 
ves qui ont beneficie dernierement des 
avancees de la genetique. Les epilepsies 
myocloniques progressives regroupent 
diverses maladies avec un noyau commun : 
I'epilepsie, les myoclonies (probablement 
non epileptiques) et revolution progressive. 
On distingue, entre autres, au sein des epi- 
lepsies myocloniques progressives, des 
maladies a transmission autosomique 
recessive (maladie d'Unverricht-Lundborg, 
maladie de Lafora), et une mitochondriopa- 
thie (MERRF, myoclonus epilepsy associa- 
ted with ragged red fibers). Toujours dans le 
domaine des epilepsies generalisees symp- 
tomatiques, une forme de spasmes infanti- 
les recessive liee a I'X a ete recemment 
decrite. 

En ce qui concerne les epilepsies focales 
symptomatiques, les avancees genetiques 


portent essentiellement sur les malforma- 
tions du developpement cortical: poly- 
microgyrie et heterotopies nodulaires liees 
a I'X, lissencephalie liee a de nombreuses 
mutations des genes impliques dans la 
migration et la maturation des neurones et 
delaglie. 

QUAND DEMANDER UN DIAGNOSTIC 

ET UN CONSEIL GENETIQUES? 

Le diagnostic genetique des epilepsies 
n'est pour I'instant pas realise en routine Cli- 
nique. Le demander impose un phenoty- 
page tres precis de I'epilepsie et une 
connaissance des differentes filieres par ou 
faire transiter les prelevements. Ce diagnos- 
tic genetique demeure done a I'heure 
actuelle a la charge du neurologue, voire de 
I’epileptologue. II peut s'averer tres utile 
dans certaines maladies pour confirmer le 
diagnostic quand le tableau Clinique n'est 
pas totalement specifique - e'est le cas 
notamment des epilepsies myocloniques 
progressives -, ou a des fins therapeutiques 


comme dans le syndrome de Dravet ou la 
mise en route precoce d'un traitement tres 
specifique peut permettre un meilleur 
controle des crises et done un meilleur pro- 
nosticcognitif. 

Le conseil genetique est pour I'instant 
reserve aux individus majeurs dont Tun des 
membres de la famille est atteint d'une 
forme monogenique d’epilepsie, confirmee 
genetiquement. Ce conseil genetique est 
fait par des equipes multidisciplinaires hau- 
tement specialises. 


1. Gourfinkel-An I, Baulac S, Nabbout R et ai. 

Monogenic idiopathic epilepsies. Lancet Neurol 
2004:3:209-18. 

2. Gutierrez-Delicado E, Serratosa J. Genetics of the 
epilepsies. Curr Opin Neurol 2004: 17 : 147-53. 

3. Scheffer I, Berkovic S. The genetics of human 
epilepsy. Trends Pharmacol Sci 2003: 24: 428-33. 

4. Steinlein 0. Genetics mechanisms that underlie 
epilepsy. Nat Rev Neurosci 2004; 5: 400-8. 


RECAPITULATE DES DONNEES ACTUELLES SUR LA GENETIQUE DES EPILEPSIES (suite) 


Epilepsies symptomatiques 




LOCALISATION 

CHROMOSOMIOUE 

GENE 

PRODUIT DU GENE 


EMP 





Unverricht-Lundborg 



Cystatine B 


Lafora 

6q24 

EPM2A 

Laforine 

GENERALISEES 

MONOGENIQUES 


6P22.3 

EPM2B 

Malin 


MERRF 

MTTK 

Genes 




MTTL1 

mitochondriaux 



Spasmes infantiles 

X 

ARX 



Lissencephalie 

X 

XUS 


FOCALES 

MONOGENIQUES 


Xq22.3-3-q23 

DCX 


Heterotopies nodulaires 

X 

FLNA 

Filamine 


Polymicrogyrie 

Xq28 




16q12.2-21 




TNLftIM EMP: epilepsie myoclonique progressive. 
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incrimines dans l’aggravation des absences ou il existe 
une boucle tlialamo-corticale anormalement activee avec 
exces de GABA. Cela dit, le mecanisme d’action des anti- 
epileptiques ne permet pas toujours de predire leur effet 
potentiellement aggravant : le valproate de sodium qui 
est, entre autres, proGABAergique, est le medicament cle 
des absences ; la carbamazepine, bloqueur sodique non 
GABAergique, est certainement le medicament le plus 
aggravant des differents types de crises generalisees, alors 
que la lamotrigine, elle aussi bloqueur des canaux 
sodiques, est un medicament de premier choix de ces cri- 
ses generalisees. L’approche syndromique du traitement 
repose done pour l’instant sur une connaissance tres cli- 
nique et tres empirique de l’effet des medicaments sur les 
crises, sans base physiopathologique bien solide permet- 
tant de mieux comprendre cet effet aggravant. 

Pharmacosensibilite des epilepsies 

L’axe etiologique de la classification syndromique des 
epilepsies permet parfois de predire la pharmacosensibi- 
lite ou la pharmacoresistance des epilepsies. 

De fayon generale, les epilepsies idiopathiques (fon- 
dement genetique), qu’elles soient generahsees ou par- 
tielles, sont pharmacosensibles. L’epilepsie myoclonique 
juvenile constitue un syndrome epileptique particuher 
du fait de sa pharmacodependance : les crises sont le plus 
souvent aisement controlables avec un traitement anti- 
epileptique approprie, mais 1’ arret de ce dernier risque 
d’entrainer une recidive des crises meme chez des 
patients libres de crises depuis plusieurs annees. 12 II 
existe bien entendu des exceptions a cette regie avec des 
formes d’epilepsie generalisee idiopathique, notamment 


3 0U R LA PRATIQUE 


7 Les crises generalisees ne se reduisent pas aux seules crises 
tonico-doniques. 

■) Un syndrome epileptique generalise comporte I'association 
de differents types de crises generalisees. 

■) Un syndrome epileptique focal comporte I'association 
de differents types de crises partielles. 

Toutes les crises generalisees, a I'exception des crises tonico- 
doniques, sont susceptibles d'etre aggravees par certains 
anti-epileptiques indiques dans les epilepsies focales. 

Une connaissance simplifiee de la classification impose 
de savoir distinguer une epilepsie focale d'une epilepsie 
generalisee et de connaTtre I’effet potentiellement aggravant 
des anti-epileptiques en fonction du type de crises. 

■) En cas de doute sur le syndrome epileptique, il faut privilegier 
les anti-epileptiques a large spectre d’action. 

■)■ Le pronostic et la necessity de poursuivre le traitement 
different selon les syndromes epileptiques. 


myocloniques juveniles, difficiles a equihbrer sur le plan 
therapeutique. 13 

Pour les epilepsies focales symptomatiques et (ou) 
cryptogeniques, la situation est variable. La pharmaco- 
sensibilite ou la pharmacoresistance depend le plus sou- 
vent de l’etiologie meme. Certaines causes comme la scle- 
rose hippocampique ou certaines malformations du 
developpement cortical sont tres pourvoyeuses d epilep- 
sies pharmacoresistantes. 14 Il ne faut pas hesiter a adresser 
ces patients a des centres chirurgicaux d’epilepsie. Pour 
les epilepsies generahsees symptomatiques et (ou) cryp- 
togeniques, ce sont tout a la fois les causes et la diversite 
des crises rencontrees qui peuvent rendre compte des dif- 
hcultes a equihbrer 1 epilepsie. 

APPORT PRONOSTIQUE 
DE LA CLASSIFICATION SYNDROMIQUE 


Le pronostic des syndromes epileptiques est condi- 
tionne a la fois par la facilite ou la difficulte a equihbrer les 
crises et par revolution, notamment cognitive (tableau 2). 

Le pronostic cognitif peut etre lourdement greve dans 
certaines formes d’epilepsie generalisee symptomatique. 
L’axe cognitif est relativement peu pris en compte dans la 
classification syndromique actuelle. 

LIMITES DE LA CLASSIFICATION 
SYNDROMIQUE 


L’ utilisation en pratique quotidienne de la classification 
est impossible pour des medecins non neurologues, voire 
non epileptologues, du fait de sa complexite. Dans une 
etude epidemiologique s’interessant a l’apphcation de la 
classification syndromique en population generale, seuls 
33,6 % des patients ayant une epilepsie nouvellement dia- 
gnostiquee avaient pu etre correctement classes par leurs 
medecins generalistes. 15 Le but n’est done pas de connai- 
tre par coeur la classification syndromique, mais d’en 
connaitre l’existence et l’interet, et surtout d’adopter un 
mode de raisonnement approprie selon le caractere focal 
ou generalise des syndromes. 

Dans la communaute epileptologique, la classification 
est par ailleurs relativement controversee pour plusieurs 
raisons : 

- l’ambiguite de certains termes de la classification 
comme le terme cryptogenique qui demeure le plus sou- 
vent incompris, voire employe a mauvais escient ; 

- la non-representation dans la classification actuelle 
de nouveaux syndromes epileptiques decrits depuis 1989 
(epilepsie avec crises partielles migrantes de l’enfant, epi- 
lepsie photosensible occipitale idiopathique. . .) ; 

- la diversite des causes pouvant etre en rapport avec 
un syndrome donne (p. ex. epilepsie focale lobaire) ; 

- l’absence de prise en compte du pronostic cognitif. 
Tous ces elements ont conduit Engel 16 a proposer, en 2001, 
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une revision de la classification avec une nouvelle dassifi- 
cation syndromique selon 5 axes : 

(T) axe de phenomenologie ictale (description pure- 
ment clinique des symptomes des crises) ; 

© axe des crises (correspond a la classification topo- 
graphique des crises) ; 

(|) axe syndromique ; 

( 4 ) axe etiologique ; 

© axe pronostique et cognitif. 

Cette nouvelle classification, a ce jour non adoptee par 
les instances internationales de l’epilepsie, apporte un 
complement d’informations etiologiques et cognitives par 
rapport a la classification actuelle. 

CONCLUSION 


La classification des syndromes epileptiques est un 
outil incontournable du raisonnement epileptologique, 
tant sur le plan therapeutique que pronostique. Une utili- 
sation tres simplifiee de cette classification est souhaitable 
pour tous. ■ 


SUMMARY Syndromic approach of epilepsy: 
usefulness for therapeutic choices 

The international classification of the epilepsies and epileptic 
syndromes is a useful tool to classify epilepsies with major 
therapeutic and prognostic implications. The current classification 
is based on clinical, electroencephalographic and aetiological 
criteria that allow the definition of distinct syndromes with a 
common clinical presentation, and prognosis. Epileptic syndromes 
are separated according to their topography (focal, generalized, 
undetermined) and to their presumed aetiology (idiopathic, 
cryptogenic, symptomatic). Its widespread utilisation has greatly 
contributed to the current understanding of epilepsy. It is now well 
known that inappropriate anti-epileptic drugs may cause worsening 
of seizures and that the syndromic epilepsy type may guide to 
select the adequate treatment. The syndromic classification brings 
also major prognostic informations that may be useful to the 
practitioners and their patients. 
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RESUME Approche syndromique de I'epilepsie : 
utilite pour les choix therapeutiques 

La classification syndromique des epilepsies est actuellement un 
outil incontournable pour categoriser les maladies epileptiques et 
proposer une approche therapeutique. Elle regroupe, sous le terme 
de syndromes, des entites relativement homogenes ayant en 
commun des types de crises, une ou des cause(s) et un pronostic 
globalement similaire. Cette classification comporte un axe 
topographique (syndromes focaux, generalises ou indetermines) et 
un axe etiologique (syndromes idiopathiques, cryptogeniques, 
symptomatiques). L'utilisation generalisee de la classification 
syndromique a permis d'etablir la reactivite pharmacologique 
specifique des differents syndromes epileptiques, et notamment 
le caractere aggravant de certains medicaments anti-epileptiques. 

La classification apporte par ailleurs des notions pronostiques tres 
utiles pour I'information a apporter aux patients. 
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